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諸　　言
　腹腔内に発生するデスモイドのうち，特に腸間膜原発
のものが腸間膜デスモイド，あるいは腸間膜線維腫症
（mesenteric fibromatosis）と呼ばれる．分化した線維芽細
胞の増殖からなり，転移を起こすことはないが浸潤性増
殖を示し，摘出後も局所再発を繰り返すことが特徴とさ
れ，良悪性の境界に位置づけられる稀な腫瘍である．
　本症は家族性大腸腺腫症（familial adenomatous polyposis　
以下FAP）や開腹手術既往のある患者に多いとされ，初
発症状で腸閉塞症状をきたすものは少ない₁）．
　今回，開腹歴や家族性大腸腺腫症を伴わず，腸閉塞症
状で発症した腸間膜線維腫症の稀な ₁例を経験したので
報告する．
症　　例
　患者：₄₁歳，男性
　主訴：腹痛　嘔吐
　既往歴：特記すべきことなし　腹部手術歴なし
　家族歴：特記すべきことなし
　現病歴：₂₀₁₃年 ₁ 月上旬より上腹部痛を自覚していた．
₁月₂₆日より腹痛が増悪し，嘔気嘔吐が出現．₁月₂₈日，
腸閉塞の診断で当院紹介受診となった．
　来院時現症：身長₁₇₇㎝，体重₆₈㎏，体温₃₆．₇℃，血圧
₁₁₅/₇₇㎜Hg，脈拍数₁₀₄回 /分・整．腹部はやや緊満し，
打診上鼓音．腹部全体に圧痛を認めた．臍下部に手拳大，
弾性硬，可動性不良な腫瘤を触知した．
　入院時血液検査所見：WBC；₁₀₄₀₀/μ l，CRP；₁．₂㎎
/dlと軽度の炎症反応の上昇を認めた．
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要　旨：症例は開腹既往のない₄₁歳男性．₂₀₁₃年 ₁ 月，腸閉塞の診断で当院紹介受診となった．腹部
CT検査で小腸間膜由来と思われる径約 ₈ cm大の不均一な造影効果を伴う腫瘤を認め，腫瘤を起点と
して腸閉塞を呈していた．小腸間膜腫瘍，及びそれに伴う腸閉塞と診断し，手術を施行した．術中所
見では小腸間膜に主座を有する，表面平滑，弾性硬，成人手拳大の腫瘍を認め，一部小腸に浸潤して
いた．腫瘍からのmarginを確保して小腸間膜を切除し，虚血域を確認して小腸を切除，吻合した．
術後病理所見では，腫瘍は小腸固有筋層に浸潤を認め，紡錘状の線維芽細胞と膠原繊維が増殖してい
た．免疫組織学検査でc-kit・CD₃₄は陰性，βカテニン・ビメンチンが陽性で，S-₁₀₀・デスミン・α
SMAは陰性であり，腸間膜線維腫症と診断した．本症で腸閉塞を呈した報告は比較的稀である．腸
閉塞の鑑別診断として本症例も念頭に置く必要がある．
Key words: 腸間膜線維腫症（mesenteric fibromatosis），デスモイド腫瘍（desmoid tumor），
 腸閉塞（ileus）
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　入院時腹部単純X線写真：著明な小腸ガス拡張像と，
niveau像を認めた．
　腹部造影CT所見：下腹部ほぼ正中に，径約 ₈ ㎝大の不
均一な造影効果を伴う，小腸間膜由来と思われる腫瘍を
認めた．小腸の一部が腫瘍内部に巻き込まれ，腫瘍より
口側の小腸は拡張し，肛門側は虚脱していた（写真 ₁ a，
b）．
　臨床経過：以上より，小腸間膜腫瘍の疑い，及びそれ
に伴う腸閉塞と診断した．当院には小腸ダブルバルーン
内視鏡が導入されておらず組織学的な診断はできていな
いが，腫瘍による腸閉塞をきたしていることより手術適
応と判断した．イレウス管で腸管内を減圧し，入院 ₈日
目に手術を施行した．
　手術所見：腹部正中切開で開腹した．腹水や腹膜播種
などは認めなかった．Treitz靭帯から約₂₃₀㎝の小腸間膜
に主座のある，表面平滑，弾性硬，成人手拳大の腫瘍を
認め，小腸が引き攣れて狭窄していた（写真 ₂）．
　イレウス管は狭窄部を越えて，肛門側まで進んでいた．
写真 ₁　腹部造影CT所見（a：水平断　b：矢状断）
下腹部正中に径約 ₈ cm 大の不均一な造影効果を伴う，小腸間膜由来と思
われる腫瘤を認め（矢頭），腫瘤内部に巻き込まれた小腸のガスを認めた．
腫瘍より口側の小腸は拡張し，肛門側は虚脱していた．
写真 ₂
Treitz 靭帯から約₂₃₀㎝の小間膜に主座のある，表面平滑，弾性硬，小児
頭大の腫瘍を認め，小腸が変形して狭窄していた．
写真 ₃　切除標本（a：小腸粘膜面　b：割面）
小腸間膜に ₈×₁₁× ₇ . ₅ ㎝大の腫瘤を認めた．小腸粘膜に引き攣れを認
めたが，小腸粘膜面に腫瘍の明らかな露出は認めなかった．
a
b
a
b
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腫瘍から ₁ ㎝以上のmarginを確保して小腸間膜を切除
し，虚血域を確認してから小腸を部分切除して，自動縫
合器による機能的端々吻合で再建した．
　切除標本肉眼所見：腫瘍は ₈×₁₁×₇．₅㎝大の白色充実
性であった．小腸に強固に癒着し粘膜は変形しているも
のの，小腸粘膜面への腫瘍の明らかな露出は認めなかっ
た（写真 ₃ a，b）．
　病理組織学的所見：HE染色では，紡錘状の線維芽細胞
様の細胞が増殖し，細胞間には膠原繊維を認めた．腫瘍
の主体は腸間膜にあり，肉眼像で小腸粘膜が引き攣れて
いた部分は，腫瘍が小腸の固有筋層に浸潤していた．免
疫染色では，c-kit・CD₃₄・S-₁₀₀・デスミン・αSMA（平
滑筋アクチン）は陰性で，β -カテニンとビメンチンが
陽性を示した（写真 ₄）．
　以上より，小腸腸間膜線維腫症と診断した．
　術後経過：術後経過は良好で，術後₁₁日目に退院とな
り，術後 ₆か月を経過した現在，再発を認めていない．
考　　察
　線維腫症は，高分化な線維組織からなり，転移をする
ことはないが浸潤性に発育し，摘出術後も局所再発を繰
り返すことが特徴とされており，臨床的には良悪性の境
界領域の性格を持つ₁，₂）．
　深在性線維腫症はデスモイドと呼ばれ，深在性線維腫
症は発生部位によって，①腹壁デスモイド，②腹壁外デ
スモイド，③腹腔内デスモイドに分類される．特に腸間
膜に発生したものは腸間膜線維腫症（mesenteric 
fibromatosis）と言われ₃），好発部位は小腸間膜である ₄ ）．
　デスモイド型腫瘍の発生頻度は，人口₁₀₀万人中₂．₄～
₄．₃人と推定され，発生部位別では腹壁デスモイド₄₉％，
腹壁外デスモイド₄₃％，腹腔内デスモイド ₈％，と報告
されている₅ ）．
　FAP患者では腸間膜線維腫症を高率に合併することが
知られており，中でもGardner症候群では₁₇～₂₉％に合併
する₆ ）．また本症例のようにFAPを合併していない線維
腫症では，遺伝子異常によるβ -カテニン過剰発現が発
症に関与しているとされている₇，₈）．結合組織の増殖に関
与する遺伝子の異常に加えて， 腹部手術や外傷などの機
械的刺激が誘引になると考えられている₉，₁₀）． 
　腸間膜線維腫症は，腹部腫瘤を主訴として発見される
ことが多いが，本症例のように腸管に浸潤する場合も経
験され，それに伴い腸閉塞，腸管穿孔，膿瘍形成などで
発症する報告例も見られる₁，₁₁，₁₂）．
　医学中央雑誌で「線維腫症」「デスモイド」「腸閉塞」
をキーワードに₁₉₈₀年から₂₀₁₅年 ₈ 月まで検索し（会議
録除く）腸閉塞を発症した腹腔内デスモイドは ₈例の報
告例があり，本症例は ₉例目となり，稀な発症形態であっ
写真 ₄　病理組織学的所見
a）  H.E. 染色（×₁₀）：紡錘状の線維芽細胞様の細胞が増殖し，細胞間には膠原繊維を認めた．小腸の固有筋層に浸潤していた．
b）β - カテニン（×₂₀）：陽性　c）c-kit（×₂₀）：陰性　
d）CD₃₄（×₂₀）：陰性
a
b c d
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たことが示唆された．₉例の臨床的特徴を検討した（表
₁）．性別は男性 ₈ 例，女性 ₁ 例で男性に多く，平均年齢
は₅₆．₇歳（₃₇～₇₉歳）だった．腫瘍径は平均₅．₉cm（ ₂
～₁₁cm），開腹歴がある症例は ₄例（₄₄．₄％），FAPを合
併している症例はなかった．発生部位は小腸間膜が多い
ものの，後腹膜に発生して腸閉塞を起こした症例もみら
れた．全例で手術が施行され， ₉例中 ₇例では腸管切除
を要していた．
　線維腫症の腫瘍は浸潤性発育を特徴の一つとするが，
基本的に充実性の表面平滑で内部が均一な腫瘤を形成
し₁₃，₁₄），膨張性に増殖しつつ浸潤性発育も示すため，腸
閉塞を起こすにはある程度の腫瘍の大きさが必要である．
そのため腸閉塞を呈する前に腹部腫瘤として自覚される
ことが多く，腸閉塞で発症する症例が少ないと考えられ
る．
　本症例のように腸管壁に浸潤した症例では，形態的に
gastrointestinal stromal tumor （以下，GIST）と酷似するこ
とも多く，病理組織学的にも鑑別が困難であることが稀
ではない₁₁）．本症例は，紡錘形の線維芽細胞様の細胞と
膠原繊維の増殖で構成される腸間膜原発の腫瘍性病変で
あったこと，c-kitとCD₃₄が陰性，β -カテニンが陽性を
示したことから腸間膜線維腫症と診断した．
　免疫組織化学的特徴としては，GISTの診断に有用な
マーカーであるCD₃₄は陰性を示すがc-kitは陽性となる
場合があり，約₇₅％で陽性を示すとの報告もある₁₅）．β -
カテニンの核内発現は線維腫症では高頻度に陽性を示し，
GIST，悪性リンパ腫，平滑筋肉腫などの軟部腫瘍では陽
性を示すことはないとされており₁₅－₁₈），鑑別に非常に有
用である．
　画像検査としては，特異的な所見に乏しいため術前診
断は困難であることが多く， 腸間膜腫瘍の鑑別診断とし
て本疾患を念頭に置くことが重要と考えられる．
　治療は外科的切除が第一選択とされている．本疾患は
組織学的に浸潤性発育を示し，局所再発は₂₅～₇₆％との
報告もあり₁，₁₉），腫瘍の完全切除を目指し，周囲組織を含
めた十分な切除が必要である．周囲臓器の合併切除を要
することも多く，腫瘍が腸間膜根部に浸潤する場合には
大量腸管切除を要することもある₄，₂₀）． 
　完全切除が困難な症例には，化学療法や放射線療法，
抗エストロゲン剤，非ステロイド性抗炎症剤，分子標的
療法としてイマチニブなどが試みられ有効例も報告され
ているが，治療法としては確立されていない₁₉，₂₁－₂₃）．デ
スモイド腫瘍ではc-kit陽性率が高率との報告もあること
から₁₅），c-kit陽性GISTと同様にチロシンキナーゼ活性を
阻害するメシル酸イマチニブを使用し，腫瘍の増大速度
が緩徐になったとの報告は散見される₂₂，₂₃）．
　予後に関して，Smithらは外科的治療を行った腹腔内デ
スモイド症例の₁₀年生存率は₇₃％であったと報告してい
る₂₄）．また，Burkeらは腸間膜線維腫症の完全切除例₇₂例
のうち，FAP合併例は₉₀％（₁₀例中 ₉ 例）に再発を認め
たのに対し，FAP非合併例では₁₁．₃％（₆₂例中 ₇ 例）と
比較的予後良好としている₂₅）．遠隔転移をすることがな
い疾患であるが，完全切除例でも再発を認めることがあ
り，今後も注意深い経過観察が必要と考えられる．
表 ₁  腸閉塞を発症した腹腔内デスモイド本邦報告例
症例 報告年 報告者 年齢 性別
腫瘍径
（cm）
家族性大腸
腺腫症
開腹歴 局在 治療・術式 予後
₁ ₁₉₉₁ 鍋谷 ₇₉ 女 ₃．₅ なし なし
回腸粘膜下
（回盲弁から₂₀cm）
回盲部切除術
術後 ₆か月
再発なし
₂ ₂₀₀₁ 市川 ₆₂ 男 不明 なし なし 小腸間膜
癒着解除術，
腸間膜結節切除
不明
₃ ₂₀₀₁ 市川 ₄₃ 男 不明 なし あり 小腸間膜
癒着解除術，
腸間膜結節切除
不明
₄ ₂₀₀₃ 住吉 ₅₈ 男 ₆ なし あり 後腹膜 小腸部分切除術 不明
₅ ₂₀₀₄ 徳永 ₇₁ 男 ₂ なし なし
空腸間膜
（Treitz靭帯から₄₀cm）
小腸部分切除術
術後₁₃か月
再発なし
₆ ₂₀₀₇ 岩佐 ₅₃ 男 ₆．₅ なし あり
空腸間膜
Treitz靭帯近傍
小腸部分切除術
術後 ₆か月
再発なし
₇ ₂₀₁₁ 安藤 ₆₆ 男 ₈ なし あり
回腸間膜
（Treitz靭帯から₂₁₀cm）
小腸部分切除術
術後 ₈か月
再発なし
₈ ₂₀₁₃ 服部 ₃₇ 男 ₄ なし なし 回盲部腸間膜 回盲部切除術 不明
₉ ₂₀₁₅ 自験例 ₄₁ 男 ₁₁ なし なし
回腸間膜
（Treitz靭帯から₂₃₀cm）
小腸部分切除術
術後 ₆か月
再発なし
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結　　語
　腸閉塞症状で発症した稀な腸間膜線維腫症の ₁例を経
験した．腸閉塞を呈する腸間膜腫瘍の鑑別診断として本
疾患も念頭に置くことが必要である．
　なお，本論文の要旨は第₇₅回日本臨床外科学会総会に
おいて報告した．
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Abstract
A CASE REPORT OF ILEUS DUE TO MESENTERIC FIBROMATOSIS
Atsuo Kobayashi ₁ ） ₄ ）, Nobuyuki KamimuKai ₁ ）, Taketo saitou）, Susumu Hirano ₁ ）
Akinori Nozawa ₂ ）, Yutaka Nagahori ₃ ）
₁ ）Department of Surgery, Yokohama Hodogaya Central Hospital 
₂ ）Department of Pathology, International University of Health and Welfare Atami Hospital 
₃ ）Ikuseikai Yokohamashi Hospital 
₄ ）Department of Surgery, Kanto Central Hospital
　A ₄₁-year-old man who had not undergone abdominal surgery was hospitalized with ileus. Abdominal computed 
tomography showed a tumor about ₈ cm in diameter at the mesentery of the small intestine, and emergency operation 
was performed. A hard rubbery tumor with a smooth surface at the mesentery of the small intestine had invaded part 
of the small intestinal tract. The tumor was removed with partial excision of the jejunum. Pathologically, the tumor 
had invaded the muscularis propria of the small intestine. Immunohistochemical analysis showed cKIT(-), CD₃₄(-), 
β-catenin(+), vimentin(+), S-₁₀₀(-), desmin(-), αSMA(-), and the pathological diagnosis of mesenteric fibromatosis 
was confirmed. There are few reports of ileus due to mesenteric fibromatosis. In the case of ileus with the tumor at 
the mesentery of the small intestine, it is necessary to consider mesenteric fibromatosis.
